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Enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar congénita.

Consecuencias de su diagnadstico prenatal

Marcos Javier Cuerva Gonzélez,! Beatriz Herrero Ruiz,* Maria del Mar Gil Mira,* Sara lacoponi,*
Roberto Rodriguez Gonzalez,* Antonio Gonzéalez Gonzélez*

Antecedentes: los avances tecnoldgicos y la formacién especia-
lizada de ginecélogos en ecografia han impulsado el incremento
de diagndsticos intraltero. La enfermedad adenomatoidea quis-
tica pulmonar congénita es de especial interés por su evolucion
impredecible.

Objetivo: revisar los diagndsticos prenatales de enfermedad ade-
nomatoidea quistica pulmonar congénita de los ultimos cinco afos
y analizar su evolucién.

Pacientes y método: estudio retrospectivo consistente en la revi-
sién de los casos de enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar
diagnosticados en el servicio entre 2005y 2010. Se evalu6 la edad
gestacional, el tipo y la evolucién hasta un minimo de 12 meses.
Resultados: se diagnosticaron 21 casos, es decir, uno de cada
2,660 partos atendidos en este centro, que es un hospital de refe-
rencia. En tres de ellos habia enfermedad adenomatoidea quistica
pulmonar tipo 1 (14.3%), en ocho fue tipo 2 (38.1%) y en 10 tipo 3
(47.6%). Dos mujeres decidieron interrumpir el embarazo. De los
19 casos restantes, en 11 las lesiones se mantuvieron estables, en
ocho desaparecieron y uno feto tuvo desplazamiento mediastinico
severo con escaso pulmén sano y fallecié la primera semana pos-
parto. Cuatro de los ocho casos en los que desaparecio la imagen
se consideraron libres de enfermedad después del nacimiento.
De los 19 casos en los que no se interrumpié el embarazo, 13
tenian desplazamiento mediastinico; en cinco de los seis restantes
(83.3%) desapareci6 la imagen y sélo uno permanecié estable.
La lesi6n desaparecié en 3 de los 13 que tenian desplazamiento
mediastinico (p < 0.01). De los 19 casos, a ocho se les realizé
lobectomia, cuatro se consideraron libres de enfermedad y siete
continGlan en seguimiento.

Conclusion: el consejo en la enfermedad adenomatoidea quistica
pulmonar congénita es sumamente complejo. La mayor parte de
los casos evolucionan favorablemente, pero incluso 25% de los
casos sufren complicaciones, como hidrops.

Palabras clave: enfermedad adenomatoidea pulmonar quistica,
diagnéstico prenatal, ecografia.

Background: Advances in technology and the specialized train-
ing of gynecologists in ultrasound have led to an increase in fetal
diagnoses. Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM)
is of particular interest because of its difficulty in predicting the
disease evolution.
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Objective: To review the cases of prenatal diagnosis of CCAM dur-
ing the last five years in our hospital, and to analyze their evolution
as a consequence of its diagnosis.

Patients and methods: Retrospective study that reviewed the
cases of CCAM between 2005 and 2010 treated in our hospital.
We evaluated gestational age, type of CCAM and evolution in at
least the first 12 months.

Results: Twenty-one cases were diagnosed (1 for every 2,660
deliveries in our hospital of reference), 3 of them with CCAM type
1 (14.3%), 8 with type 2 (38.1%) and 10 with type 3 (47.6%). Two
patients proceeded with a medical interruption of pregnancy; in
11 patients lesions were stable, in eight they disappeared and
one fetus suffered severe mediastinal shift with little healthy lung,
and died during the first postpartum week. Four of eight cases in
which the image disappeared were considered free of disease after
birth. Of the 19 cases in which pregnancy was not interrupt, 15 had
mediastinal shift and 6 did not; in five of them (83.3%), the image
disappeared and only one remained stable. The lesion disappeared
in only three cases of the 13 who had mediastinal shift (p < 0.01).
Lobectomies were necessary in 8 of 19 cases, four are considered
free of the disease and seven are still in follow-up.

Conclusion: Congenital cystic adenomatoid malformation is a
condition in which the council is extremely complex, but most
cases evolved favorably. Severe complications such as hydrops
are described in up to 25% of all CCAM.

Key words: congenital cystic adenomatoid malformation, prenatal
diagnosis, ultrasound.

Antécédents: Technologique et gynécologues formation spécia-
lisée en échographie ont abouti & un diagnostic intra-utérine plus
élevé. La maladie congénitale du poumon kystique adénomatoide
est d'un intérét particulier pour son évolution imprévisible.
Obijectif: Passer en revue le diagnostic prénatal de la maladie
pulmonaire congénitale kystique adénomatoide des cinq dernieres
années et de suivre I'évolution.

Patients et méthodes: Etude rétrospective basée sur I'examen
des dossiers de patients atteints de poumon adénomatoide kys-
tique diagnostiquée dans notre service entre 2005 et 2010. L'age
gestationnel a été évalué, le type et I'évolution d’un minimum de
12 mois.

Résultats: 21 cas ont été diagnostiqués, 1/2, 660 naissances
dans notre hopital (hopital). 3 EAQP de type 1 (14,3%), 8 de type
2 (38,1%) et 10 de type 3 (47,6%). Deux patients ont arrété la
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gestation. Onze Iésions sont stables et huit manquait un faeetus
était sévere déplacement médiastinal avec peu de poumon sain,
est décédé le premiére semaine du post-partum. Quatre des huit
cas dans lesquels I'image a disparu, ont été considérées, apres
leur naissance, sans pathologie. Sur les 19 cas qui n'ont pas
interrompu la grossesse, 15 ont déplacement médiastinal et six
n‘ont pas. Parmi ceux-ci, 5 (83,3%), I'image disparait et un seul
est resté stable. La lésion a disparu en seulement 3 des 13 avec
décalage du médiastin (p <0,01). Sur les 19 cas, 8 lobectomies ont
été effectuées, 4 ont été considérés comme exempts de la maladie
et 7 restent sur la bonne voie.

Conclusion: Le conseil de la maladie congénitale du poumon
kystique adénomatoide est extrémement complexe, plus progresse
bien, mais des complications telles que décrites hydrops méme
dans 25% des cas.

Mots-clés: maladie pulmonaire kystique adénomatoide, le diag-
nostic prénatal, échographie.

Antecedentes: Tecnolégica e ginecologistas formagao especiali-
zada em ultra-som tém resultou em maior diagnéstico intra-uterino.
A doenga pulmonar cistica congénita adenomatoide é de especial
interesse para o seu curso imprevisivel.

urante la década pasada, los diagnosticos de

malformaciones y anomalias intradtero se in-

crementaron sustancialmente, ya sea debido a
mejores equipos de obtencion de imagen (fundamen-
talmente los ecografos) o a la mayor especializacién de
los ginecologos dedicados a la ecografia. Hoy en dia se
detectan mas lesiones toracicas y, entre éstas, se abordaran
las broncopulmonares.
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Objetivo: Revisar o diagnostico pré-natal de doenga cistica pulmo-
nar congénita adenomatoide dos ultimos cinco anos, e acompanhar
a evolucgéo.

Pacientes e métodos: Estudo retrospectivo, baseado na reviséo
de prontuérios de pacientes com pulméo adenomatéide cistica
diagnosticada em nosso departamento, entre 2005 e 2010. A
idade gestacional foi avaliada, o tipo ea evolugéo para um minimo
de 12 meses.

Resultados: 21 casos foram diagnosticados, 1/2, 660 nascimentos
no nosso hospital (hospital de referéncia). 3 EAQP tipo 1 (14,3%), 8
tipo 2 (38,1%) e 10 do tipo 3 (47,6%). Dois pacientes interromperam
a gestacdo. Onze lesdes eram estaveis e oito ficaram faltando um
feto tinha mediastinal grave pulmé&o saudavel com pouco, morreu
no pos-parto na primeira semana. Quatro dos oito casos em que
a imagem desapareceu, foram considerados, apds o nascimento,
livre de patologia. Dos 19 casos que ndo interrompem a gravidez,
15 tiveram desvio do mediastino e seis ndo. Destes, 5 (83,3%), a
imagem desapareceu e apenas um permaneceu estavel. A leséo
desapareceu em apenas 3 dos 13 com desvio do mediastino (p
<0,01). Dos 19 casos, oito lobectomia foram realizadas, quatro
foram considerados livres da doenca e sete permanecem na pista.
Conclusao: Adoenca do conselho pulmonar cistica congénita ade-
nomatdide é extremamente complexa, mais progredindo bem, mas
complica¢des como hidropsia descrito ainda em 25% dos casos.
Palavras-chave: doenga cistica pulmonar adenomatoide, o diag-
noéstico pré-natal, ultra-som.

En la zona broncopulmonar existen lesiones que pueden
detectarse antes del nacimiento y que pueden provocar
disnea al neonato o, bien, permanecer asintomaticas du-
rante afios. Estas lesiones son: quistes broncongénicos,
secuestros broncopulmonares, enfermedad adenoma-
toidea quistica pulmonar congénita y enfisemas lobares
congénitos.

La enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar con-
génita es una anomalia de las vias respiratorias inferiores.
Los pacientes afectados pueden estar asintomaticos o sufrir
una grave dificultad respiratoria. Otros experimentan sin-
tomas meses 0 afios después del nacimiento, que consisten
en dificultad respiratoria aguda, infeccion aguda u otras
manifestaciones. Antiguamente no se detectaba hasta que
el paciente referia algunos sintomas, como consecuencia
de complicaciones.

La incidencia registrada de los casos de enfermedad
adenomatoidea quistica pulmonar es de 1 por cada 25,000
a 1 por cada 35,000 recién nacidos.!

La patogénesis se basa en una anomalia en la mor-
fogénesis de la ramificacion pulmonar y un defecto de
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maduracion; sin embargo, el mecanismo exacto que produ-
ce la enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar sigue
desconociéndose, aunque se cree que puede deberse a un
desequilibrio entre la formacion celular y la apoptosis. Se
trata de lesiones hamartomatosas de los bronquiolos termi-
nales que, incluso, pueden llegar a comprimir y repercutir
en el desarrollo de los Grganos vecinos.

En la actualidad, estas lesiones se detectan principal-
mente durante el periodo prenatal, mediante ecografia.
Se clasifican en tres grandes subtipos: quistes unicos o
grandes (tipo I), maltiples quistes con o sin ecogenicidad
(tipo 1) o lesiones ecogénicas puras sin aspecto quistico
(tipo 111);2 aunque a menudo sélo es posible distinguir
entre lesiones microquisticas (con quistes menores de 5
mm y lesiones so6lidas) y macroquisticas (con uno o0 mas
quistes mayores de 5 mm).®

En términos ecograficos, estas lesiones se encuen-
tran de manera muy variada; pueden ser desde simples
hallazgos sin repercusién hasta dafio pulmonar masivo
con desplazamiento del eje cardiaco, e incluso hidrops.*
El hidrops fetal, segin algunas series, acontece hasta en
40% de los casos y la regresion de la lesion incluso en
60% durante la gestacion.® Por lo general, no es necesario
usar técnicas terapéuticas agresivas, salvo en casos de
hidrops fetal grave.

El diagndstico diferencial incluye el secuestro bron-
copulmonar, los quistes broncongénicos y el enfisema
lobar congénito.

Estudio retrospectivo consistente en la revision de los
casos de enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar
diagnosticados en el servicio de Fisiopatologia Fetal del
hospital de 2005 a 2010. Se evalu6 la edad gestacional
en el momento del diagndstico, el tipo de malformacion
adenomatosa quistica pulmonar de cada neonato y su
evolucion.

Para realizar el analisis comparativo de las varia-
bles cuantitativas, se utilizo la prueba t de Student (en
variables simétricas) o la prueba no paramétrica U de
Mann-Whitney (en variables asimétricas). Para com-
parar las variables categdricas, se eligio la prueba de
la %? o la prueba exacta de Fischer. En todos los casos
la p < 0.05 se considerd diferencia estadisticamente
significativa.
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Enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar congénita

Entre 2005y 2010 se realizaron 21 diagnésticos de enfer-
medad adenomatoidea quistica pulmonar; lo que supuso
un caso por cada 2,660 partos atendidos en el centro (que
se trata de un hospital de referencia).

De los 21 diagnésticos, tres eran de enfermedad adeno-
matoidea quistica pulmonar tipo 1 (14.3%); ocho de tipo
2 (38.1%) y 10 de tipo 3 (47.6%).

De las 21 pacientes, 10 eran primigravidas, y de éstas,
dos lograron el embarazo luego de una fecundacion in
vitro. El intervalo de edad de las mujeres era de 27 a 49
afios, con una mediana de 33.

Dos pacientes decidieron interrumpir el embarazo (un
caso de enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar
congeénita tipo 2 y uno del tipo 3); una de ellas tom6 la
decisién después de recibir el resultado de un cariotipo
anémalo, tras una amniocentesis (46XX, 1q h+).

De los 19 casos en los que se prosigui6 con la gestacion,
en 11 las lesiones se mantuvieron estables, en ocho des-
aparecieron y un feto sufrié desplazamiento mediastinico
severo con escaso pulmén sano e hidrotérax leve y falleci6
durante la primera semana posparto. De las lesiones que
permanecieron estables, tres correspondieron a enferme-
dad adenomatoidea quistica pulmonar congénita tipo 1,
tres al tipo 2 y cinco al tipo 3. De las ocho lesiones que
desaparecieron, cuatro eran de enfermedad adenomatoidea
quistica pulmonar congénita tipo 2 y cuatro del tipo 3.

Cuatro de los ocho casos en los que desaparecié la ima-
gen se consideraron libres de enfermedad posnatalmente
mediante pruebas de imagen. La desaparicién de laimagen
intradtero de estos casos se notd entre las semanas 31y 39.

De los 19 casos en los que no se interrumpio la ges-
tacion, 13 tenian desplazamiento mediastinico; en cinco
(83.3%) de los seis restantes desaparecio6 la imagen y sélo
uno permanecié estable. La lesion desaparecio en tres ca-
sos de los 13 que mostraban desplazamiento mediastinico
(p <0.01) [Figura 1].

De los 19 casos, ocho se intervinieron mediante lobec-
tomias, cuatro se consideran libres de enfermedad y siete
continGian en seguimiento por parte del personal de cirugia
pediatrica.

Tras las lobectomias, el diagnostico se confirmo6 en cin-
co de los ocho casos; mientras que a dos se les diagnostico
complejo enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar
congénita-secuestro y a uno, secuestro broncopulmonar.
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Figura 1. Evolucion de lesiones de la enfermedad adenomatoidea
quistica pulmonar, segun haya o no desplazamiento mediastinico
en el momento del diagndstico. p < 0.01.

Los diagnosticos se realizaron en gestaciones Unicas,
salvo en dos gestaciones gemelares, en las que el segundo
gemelo fue el afectado.

El paciente que fallecio tenia enfermedad adeno-
matoidea quistica pulmonar congénita tipo 2, con
desplazamiento mediastinico severo, escaso pulmon sano
e hidrotorax leve. El deceso ocurrié en la primera semana
de vida; habia nacido en otro centro en la semana 38 de
gestacion mediante cesérea por presentacion podalica. Se
trataba de una gestacion lograda por fecundacion in vitro
en una paciente primigravida de 43 afios de edad.

A pesar de que las complicaciones, como el hidrops,
ocurren en 6 a 25% de todos los casos de enfermedad
adenomatoidea quistica pulmonar congénita, no obser-
vamos ningun caso con esa complicacion. Sin embargo,
una revision realizada entre 1995 y 2005 en este centro
demostro que 23% de los pacientes sufrieron hidrops.®’
Los fetos que no lo padecen tienen muy buen prondstico;
ésta es, quiza, la razon por la que s6lo ocurrié una muerte
neonatal y ninguna intradtero, a diferencia de lo que se
informa en otras series publicadas.

La involucién y desaparicién de las lesiones de la en-
fermedad adenomatoidea quistica pulmonar congénita se
han observado en 12 a 20% de los casos;! en esta serie,
las lesiones desaparecieron en 21% de los casos (4/19) y
la imagen ecografica intrautero de las mismas en 42.1%
(8/19). De este modo, no es facil esclarecer si la desapari-

32

cion se debio a la disminucion de la lesion porcentualmente
en cuanto al resto de pulmon sano, o por el contrario, se
traté de una involucion real.® Ademas, debe tenerse en
cuenta que la imagen ecografica prenatal de un tapon
mucoso asociado con atelectasia transitoria es similar a
la imagen solida que se describe en la enfermedad adeno-
matoidea quistica pulmonar congeénita tipo 3.’

Desafortunadamente, no es posible hacer una valora-
cion predictiva real debido al gran nimero de pacientes
que se pierden por interrupciones electivas del embarazo,
que segun algunas series, varia de 30 a 70% de los casos.®®
En esta serie, solo en dos casos (10.5%) se optd por la
interrupcion voluntaria.

Todo esto provoca que el consejo a los padres sea su-
mamente complejo; sin embargo, hay que tener en cuenta
que la mayor parte de los casos evoluciona favorablemente,
siempre y cuando no ocurra hidrops fetal, por lo que se
deberia ser optimista y tranquilizar a los progenitores si
no sobreviene esta complicacion. Ademas, segun nuestra
serie, también debe tenerse en cuenta el desplazamiento
mediastinico en el momento del diagnéstico, pues su au-
sencia es un claro factor de buen pronoéstico. Otros autores
han sugerido la proporcion resultante entre el volumen de
la lesion de la enfermedad adenomatoidea quistica pulmo-
nar congenita y la circunferencia cefalica como factor de
prediccion de hidrops, situando el punto de corte en 1.6.1°

Por tanto, es de suma importancia la publicacion de se-
ries de casos como ésta, para incrementar el conocimiento
acerca de la enfermedad, ya que, aunque es relativamente
infrecuente, requiere amplios conocimientos por parte
del médico, no sélo para que sea capaz de diagnosticarla,
sino también con el fin de que pueda orientar a los padres.
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